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Abstract: Moyamoya syndrome is a disease of children and young adults caused by 
fibromuscular dysplasia of the internal carotid artery. We report an autopsy case of a 6-
year-old boy with moyamoya disease who presented with hypertension associated with 
unilateral renal artery stenosis. 
Intimal thickening with wavy internal elastic lamina of carotid， coroqary and renal 
arteries were observed. This is a rare case of moyamoya disease which proves histopath-
ologically that hypertension in this case was induced by renal artery stenosis. 
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腎血管性高血圧症を合併したそヤモヤ病の 1剖検例 (387) 
れ，帝京大学病院で両側 EDAS(Enc巴phalo-Duro - トクリットの軽度の減少が認められ，血液生化学的検査
Arterio-Synangiosis)を施行された.平成5年 1月， 40 では，総蛋白および総コレステローノレは低値で、ALPは
度台の発熱があり，右片麻痔および失語症が出現した. 高値を示した(Table1). 
同症状は約 1ヶ月で改善したが，その後，知能発達遅延 胸部X線像特に異常は認められなかった.
および視野狭窄が進行したため，平成5年 11月，手術目 頭部 CT:左側頭葉および後頭葉に広範な低吸収域を
的で大阪脳神経外科病院に入院した. 認めた.
現症身重 120cm，体重 20kgで体格・栄養ともに中 脳血管造影所見.内頚動脈造影では左右とも，眼動脈
等，体温 37'C，血圧:150/92 mmHg，脈拍 100/分・整で を分岐した後に閉塞し，その付近の脳底部に網状の異常
眼球結膜に黄染なく，眼験結膜にも貧血を認めず，表在 血管(モヤモヤ血管〉を認めた(Fig.1).椎骨動脈造影で
リンパ節を蝕知しなかった.胸部聴打診および腹部触診 は，後大脳動脈は両側とも四丘体部で閉塞が見られ，同
でも異常を認めなかった. 部の moya血管を介して遠位血管が造影された(Fig.2). 
臨床検査成績.末梢血では，ヘモグロピンおよびヘマ
Fig. l. Angiography of the internal carotid art巴ry(A : frontal view of right int巴rnalcarotid art巴ry，B : lateral 
view of right internal carotid artery， C: frontal vi巴wof left int巴rnalcarotid artery， D: lateral view 
of left internal carotid artery)， showing complete occlusion after branching of the ophthalmic artery 
and numerous moyamoya vessels 
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Tabl巴1. Laboratory data on admission 
病理学的所見
Urinalysis Biochemical analysis 
protein (土〉 GOT 12 IU/l 脳:脳重量は 750gで，肉眼的所見では大脳は左の前
glucose (十〉 GPT 5 IU/l 
頭葉および側頭葉に梗塞巣と考えられる陥没部があった
occult blood 〔寸〉 LDH 342 IU/l 
ALP 681 IU/l (Fig.3).右側頭葉にも同様の陥没部があり.出血を伴っ
Hematology γ-GTP 8 IU/l た脂肪組織で覆われていた.組織学的には前述の陥没部
RBC 437 x 10'/μl T-CHO 120 mg/dl 
周囲組織では VirchowRobinの腔が著明に拡大して浮
日b 11.4 g/dl BUN 1 mg/dl 
Ht 33.9 % SCr 0.4 mg/dl 腫状であった.皮質，髄質ともに著明に萎縮があり，髄
WBC 4，600 /μl TP 5.9 g/dl 膜には出血を認め，大網移植術によると思われる脂肪組
lympho 40 % Alb 3.6 g/dl 
織と壊死物質が認められた.脳底動脈狭窄部には動脈内
町lono % y-gl 0.89 g/dl 
eosmo % Serological analysis 膜の偏心性・線維性肥厚，内弾性板の高度の屈曲蛇行と
baso % HBsAg (-) 重層化および中膜の萎縮を認めモヤモヤ病の脳底動脈狭
Plts 20 X 104/μl HBsAb (ー〕
窄部に典型的な血管所見と考えられた(Fig.4). 
HCVAb 〔ー〕
Fig. 2. Angiography of th巴 vert巴bralartery (A: frontal view of right v巴rtebralartery， B目 lateral view of 
right v巴rtebralartery， C: frontal view of left v巴rtebralartery， D: lateral view of left vertebral 
artery)， showing complete occ1usion of the bilateral posterior cerebral arteries at quadrigeminal 
segment. 
腎血管性高血圧症を合併したモヤモヤ病の l剖検例
Fig. 3目 Lejt，Gross appearance of the brain. Right， cut surface of the brain. Left fronta1 and 
tempora1 10b巴 isatrophic with h巴morrhage
(389) 
Fig. 4. Cross section of the basi1ar artery， showing 
marked fibrous thickening of the intima and 
wavy int巴rna1巴1astic1amina. (E1astica van 
Gi巴sonstain. X 40) 
Fig. 5. Cross section of the coronary art巴ry，showing 
same change as the basi1ar artery. (E1astica 
van Gieson stain. X 40) 
また内陸性板の屈曲蛇行が認められた(Fig.5). 
































Fig. 6. Cross section of the renal artery， showing 
sam巴 chang巴sas th巴 basilarartery. These 
chages ar巴 obs巴rvedin th巴 bi1ateral renal 
arteries. CElastica van Gieson stain. X 40) 
Fig. 7. Cross section of the kidney， showing necrosis 
and disappearanc巴 ofnuc1ei of proximal 
tubules. (H. E. stain X 100) 
血管網が見られるものをいい，これらの所見が両側にみ が，腎動脈や冠状動脈にも認められることが知られてい
られるものは確実例，ー側性のものは疑診例であると定 る3) 木例においても脳底動脈狭窄部，腎動脈および冠状
義される 1) モヤモヤ病の疫学については，磯野らは男女 動脈で内膜の線維性肥厚と内弾性板の屈曲蛇行が認めら
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